Toxic epidermal necrolysis (TEN) is rare but life-threatening severe cutaneous adverse reaction, which is mostly induced by drugs. It characterized by widespread epidermal necrosis, resulting in bullae with sloughing and frequent involvement of the mucous membrane. Due to high mortality, management of patients requires prompt withdrawal of the causative drug, appropriate supportive care, and consideration of immune-modulating agents, such as intravenous immunoglobulin or corticosteroids. Wilson disease is an inherited disorder of copper transport that results in excessive accumulation of copper in the body. Copper chelation with penicillamine is an effective first line therapy in most patients. We present a 20-year-old man with Wilson disease who developed TEN following administration of penicillamine. He was successfully treated with systemic corticosteroid, intravenous immunoglobulin, and supportive management. (Allergy Asthma Respir Dis 2014;2:302-305) Keywords: Toxic epidermal necrolysis, Stevens-Johnson syndrome, Penicillamine 서 론 독성표피괴사용해증(toxic epidermal necrolysis, TEN)은 피부 의 광범위한 괴사 및 박리와 함께 눈과 여러 장기의 점막 침범으로 심각한 합병증을 초래하여 사망률이 30%에 이르는 중증 질환으 로 대부분 약물사용과 관련하여 발생한다. 1) 발병과 관련된 약제로 는 항경련제, sulfonamides, penicillin, allopurinol 및 비스테로이드 성 항염제 등이 대표적이다. 2,3) TEN 치료는 아직 정립되지 않았으 나 원인약제의 즉각적인 중단과 탈락된 피부 및 점막의 보호와 국 소 치료, 영양과 수분 및 전해질의 균형조절, 세균감염 등의 보존 치 료와 합병증 예방이 근간을 이룬다. 4) 그 외에도 corticosteroid, cyclophosphamide, 면역글로불린, 혈장교환술 등의 다양한 치료법 이 시도되고 있으나 일부에서 아직 논란의 여지가 있다. 1,4) 윌슨병(Wilson disease)은 선천성 구리 대사 장애로 섭취된 구리 가 체내에 침착되어 발생하는 유전질환이다. 치료는 작용기전에 따 라 구리배출약제인 penicillamine, trientine이나 구리흡수억제제 인 아연을 사용하는데, penicillamine은 오랫동안 윌슨병의 일차 약제로 널리 사용되고 있다. 5) Penicillamine의 부작용은 다양하며 발열, 발진, 오심, 독성간염, 백혈구감소증 및 혈소판감소증 외에도 신염, 다발성근염, 천포창과 같은 자가면역질환을 일으킬 수 있다. 6,7) 그러나 TEN이 발생하는 것은 매우 드물며 현재까지 국내 보고는 없다. 저자들은 윌슨병 치료로 penicillamine을 복용한 후 발생한 TEN 증례를 경험하였기에 보고한다. 증 례 환자: 남자, 20세 주소: 전신의 홍반성 구진, 수포, 피부탈락 및 점막궤양 Allergy Asthma Respir Dis 2(4):302-305, September 2014 http://dx.

